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第149回　CPC（平成30年9月25日）
症例：80歳代，女性
臨床経過：12月初旬，皮疹出現，その後息切れが認められ近医を受診，胸部Xpにて
異常を指摘され本院を紹介受診，入院となる．
精査の結果，間質性肺炎・皮膚筋炎と診断されステロイドパルス，エンドキサンパル
ス，ステロイド内服を行ったが間質性肺炎は軽快せず急速に悪化，治療効果なく入院
後18日で死亡．
司　　会　　内　科　　　　　村松　瑞穂
症例指導　　内　科　　　　　村松　瑞穂
症例担当　　研修医　　　　　城崎　浩司
森　　泰子
病理担当　　病理診断科部　　笠原　正男
田代　和弘
【症　例】80歳代，女性
【主　訴】体動困難
【現病歴】X-1年Y-1月初旬頃に両手背と両耳介，
顔面に掻痒感とピリピリとした疼痛を伴う発赤が
出現した．市販の外用薬で改善せず，Y-1月中旬
に近医皮膚科を受診し湿疹の診断で抗ヒスタミン
薬と外用ステロイドを処方された．なおも改善な
くY-1月下旬に同医を受診した際に，胸部違和感
があったため同日近医内科を受診した．咳嗽およ
び喀痰はないものの37℃台の発熱があり，胸部レ
ントゲンでは右上肺野の淡い網状影と両下肺野の
不整な斑状影を認めた．
　感染性肺炎が疑われ内服で抗菌薬が投与された
が胸部違和感および37℃台の発熱は改善なく，全
身状態の増悪を認めX年Y月初めからは体動困難と
なり経口摂取量の低下も認めた．この際，筋肉痛
や息切れの自覚はなかった．Y月上旬に近医内科を
再度受診し，精査加療目的に当院を紹介受診した．
【既往歴】乳癌
【常用薬】なし
【入院時現症】身長150.6cm，体重48.1kg．体温
37.5℃，血圧124/52mmHg，脈拍84bpm，呼吸
数24回/分，酸素飽和度94%（2LNC）．結膜：
蒼白なし，黄染なし．口腔内：清潔，湿潤．心
音：S1（→）S2（→）S3（-）S4（-），心尖部に
Levine1/6収縮期雑音あり，放散なし．肺音：背
側下部にlate-ins．finecrackles（+），時々coarse
crackles（+）．腹部：平坦・軟，蠕動音聴取，圧
痛なし．肝縦径第7肋骨から3横指．traube鼓音．
下腿に圧痕性浮腫なし，四肢MMT5/5．リンパ節：
触知せず．皮膚：両側上眼瞼，前額部，両側耳介，
両手中手指節関節背側・掌側，肘関節・膝関節伸
側に紅斑あり（図1）．
図1　皮膚所見
a）ヘリオトロープ疹．b）機械工の手．c）ゴットロン丘疹．
d）逆ゴットロン徴候．e），f）ゴットロン徴候.
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【入院時検査所見】（表1）
【胸部単純写真】（図2）
【胸部CT写真】（図3）
【各種培養】血液：陰性，喀痰：M1G1，口腔内
常在菌検出
【来院後の経過】
　典型的な皮疹から皮膚筋炎と診断し，肺病変に
ついては合併症の間質性肺炎として治療を開始した．
また筋症状がなく筋原性酵素の上昇が乏しいことか
ら臨床的無筋症性皮膚筋炎（clinicallyamyopathic
dermatomyositis；CADM）として精査および悪
性腫瘍のスクリーニングを並行して開始した．
　入院時より発熱と炎症反応高値であることから
細菌性肺炎の合併も考慮し，CTRX1g/日の投与
を開始した．急速に進行を認めた間質性肺炎に
対して第2病日よりステロイドパルス（メチルプ
レドニゾロン（mPSL）500mg/日×3日間）を行
うも酸素化の改善は乏しく，酸素1-2L投与下にて
安静時酸素飽和度は90%前後で推移した．治療抵
抗性と判断し，後療法のプレドニゾロン（PSL）
40mg/日を継続しながら第8病日にはエンドキサ
ン（CPA）500mgの投与を行った．
　なおも酸素化は改善なく第9病日には呼吸苦の
増悪を認め，第10病日の動脈血ガス（2LNC）は
[PO251.5mmHg，PCO243.3mmHg]であり，胸
部レントゲンにて右肺野全体，左下肺野に透過
性の低下を認めた（図4）．間質性肺炎の増悪と
判断し同日より再度ステロイドパルスを開始し
た．さらに感染症の可能性と低アルブミン血症の
影響を考慮し，同日よりLVFX500mg/日，アル
表1　入院時検査所見
図2　入院時胸部レントゲン
肺野：右上肺野・両側下肺野に網状陰影あり．心陰影：両
側横隔膜シルエットサイン（+），心胸郭比55%程度．両側
肋骨横隔膜角鈍．
図3　入院時胸部CT
右上中肺野背側・両側肺底部に末梢優位に網状影あり．
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ブミン製剤（25%50ml/日）と利尿薬（フロセミ
ド20mg/日）の投与を開始した．いずれの治療に
も反応することなく，酸素化不良は増悪し第13病
日には動脈血ガス（14LRM）が[PO260mmHg，
PCO245.2mmHg]であったことからネーザルハ
イフロー（FiO21.0）を導入した．治療効果が乏
しいことからアルブミン製剤と利尿薬は第12病日
に，LVFXは第13病日にそれぞれ投与終了とした．
　全身状態は増悪し第15病日からは食事摂取がほ
ぼ不可能となった．酸素飽和度が70-80%台を推
移するようになったことから，同日より呼吸苦改
善目的にモルヒネの投与を開始した．その後も酸
素化不良は増悪し，血圧低下ののち第17病日に心
停止に至り死亡した（図5）．
　なお入院中の諸検査にて明らかな悪性腫瘍の存
在は指摘できなかった．また血液検査にてLDH
やCKなどの皮膚筋炎の病勢の指標となる値は大
きな変化なく経過した．
【臨床領域からの考察】
　本症例は来院の約1か月前から症状を呈し，入
院17日目で死亡するという非常に早い経過をた
どった．厚生労働省研究班の改定診断基準では典
型的な皮膚所見以外の該当項目は炎症反応のみで
CADMと診断されるが，CADMは治療抵抗性の
急速進行性間質性肺炎を合併することが知られて
いる．本症例の肺炎像はCADMの臨床像と極め
てよく合致する．一方で近医での抗菌薬投与後で
あり培養検査は陰性だったが感染性肺炎は否定し
きれず，またCPAの投与など薬剤による肺障害
が酸素化不良の急激な増悪に寄与した可能性も否
定できない．原因がまだ明らかになっていない疾
患の病態把握の難しさを学ぶことができた症例で
あったと考える．
【病理解剖の目的】
①肺病変の病理学的評価
②悪性腫瘍の有無
病理解剖組織学的診断
病理番号：2018-4　剖検者：笠原正男，田代和弘，村松瑞穂，松沢優一，岡本香織
（胸腹部臓器）
【主病変】
1．右乳癌にて乳房切除術40年後の状態（詳細不
明）
　再発・転移なし
2．急性進行性肺胞障害型間質性肺炎，混合期
図4　胸部レントゲンの推移
a）第6病日（立位，O2NC1L），右上葉と両側肺底部で透
過性低下．b）第10病日（座位，O2RM8L），右肺野全体
で透過性低下．c）第11病日（座位，O2RM8L），左下肺
野で透過性低下．d）第13病日（座位，O2NHFFiO21.0）
全肺野で透過性低下．
図5　薬剤投与と酸素需要の推移
CRPは低下を認めたが酸素化は改善なく，第11病日から急
激に増悪し死亡に至った．
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（滲出期から器質期及び線維化期）+鬱血・水
腫（620g，640g）
3．［AmyopathicDMの疑い］皮膚筋炎（当院で
の皮膚生検未施行）
　 1）抗MDA5抗体値150≦（正常値，上限31，
下限0）
　 2）抗Mi-2抗体（-）
　 3）抗TIF1-γ抗体（-），
　 4）抗SS-A抗体（-）
　 5）PR3-ANCA（-）
　 6）MPO-ANCA（-）
　 7）原性酵素陰性（CK上昇なし）
　 8）2年以内に筋障害の訴えなし
　 9）食道筋板・固有筋層の萎縮及び配列の乱れ
　10）［ゴットロン丘疹（手関節屈側表面，乾燥
性紅斑），ゴットロン徴候（肘関節，膝関
節伸側紅斑），逆ゴットロン徴候（肘関節
屈曲側），ヘリオトロープ疹，（全額発疹）］
4．ステロイドパルス，エンドキサンパルス，ス
テロイド内服等治療中
【副病変】
1．胃のポリープ症，全面粘膜（腺窩上皮と胃底
腺の過形成による混合型）
2．粥状動脈硬化
3．動脈硬化性腎症（130g，100g）
4．肝細胞の脂肪変性，小葉周囲性（980g）
5．子宮筋腺症
6．盲腸憩室（最大径0.5cm）
7．諸臓器の鬱血，肝臓（980g），脾臓（60g），
骨髄
8．副腎被膜外結節
9．外痔核
10．両側傍卵管嚢腫
11．子宮内膜症
【直接死因】
皮膚筋炎に合併した急速進行性肺胞障害型間質性
肺炎にて招聘された呼吸不全
図6　肺の肉眼所見
図7　肺胞障害型間質性肺炎（HE染色　左×100　右×
200）
図8　肺胞障害型間質性肺炎（HE染色　上×100　下×
200）
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図9　肺胞障害型間質性肺炎（HE染色　左×100　右×
200）
図10　肺胞障害型間質性肺炎（HE染色　左×400　右上
×100　右下×200）
図13　上：食道固有筋層の走行の乱れ（HE染色　×
200）　下：胃の腺腫　（HE染色　左×12.5　右×100）
図11　胃の多発ポリープの肉眼所見
図12　上：鬱血肝　下：鬱血腎の肉眼所見
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　本症例に関する考察について下記の如く図示す
る．
図14　鬱血肝と腎の動脈硬化（HE染色　左上×100　左
下・右×200）
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（担当研修医　城崎浩司・森　泰子）
